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Ictiosis graves del recién nacido:
Una patologia infrecuente
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RESUMEN

Las ictiosis hereditarias son un grupo heterogéneo de tras-
tornos de la queratinizacidn caracterizados por evidente
descamacion superficial difusa de patréon autosémico domi-
nante o recesivo, asociados 0 no con otras patologias inter-
nas, poco comunes en la practica dermatolégica. Aun mas
infrecuentes son las ictiosis graves del neonato, el bebé
colodion y la ictiosis arlequin; su identificacion clinica, cur-
so evolutivo y enfoque terapéutico son de gran importancia
para pediatras, neonatdlogos y dermatélogos debido a su
alta morbimortalidad.
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BEBE COLODION

Fueron Hallopeau y Watelet quienes introdujeron el tér-
mino «bebé colodion» en 1892 para referirse a la gruesa
envoltura epitelial queratinizada brillante y traslicida que
reemplaza al estrato corneo normal de los recién nacidos
afectados, recubre practicamente la totalidad de la su-
perficie tegumentaria; la piel cabelluda, mucosas, unas y
area periumbilical cominmente quedan respetadas. Una
forma atenuada, incipiente y precursora de una ictiosis
hereditaria, hoy en dia se considera un trastorno fenoti-
pico transitorio de la queratinizacion epidérmica mas que
una entidad nosoldgica separada. Entre el 60-80% de los
casos desarrolla una ictiosis de herencia autosémica re-
cesiva, mientras el 20-40% de los casos restantes puede
presentar una piel de aspecto normal, o evolucionar a una
ictiosis vulgar o raros sindromes ictiosiformes emparen-
tados. Algunos autores, sin embargo, acufiaron la con-
fusa denominacién de ictiosis laminar del neonato para
aquellos productos que nacen envueltos con esta pelicula
plastificada que semeja al papel celofan sin evolucionar
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hacia un tipo particular de ictiosis al transcurrir el tiempo,
adquiriendo una piel de apariencia normal. Este hallazgo
contabiliza el 5% de los pacientes; aunque se desconoce
su origen patoldgico, se atribuye a una alteracion parcial
de la cornificacién de herencia recesiva relacionada a
consanguinidad de los padres (Cuadro 1)'3

Se desconoce la verdadera incidencia de recién na-
cidos con el fenotipo clinico de bebé colodion, si bien se

Cuadro l. Evoluciéon del bebé colodién.

Eritrodermia ictiosiforme congénita 40-50%
no ampollosa

Ictiosis lamelar 10-20%
Ictiosis vulgar 10%
Piel normal 10%

Sindromes ictiosiformes De Sjégren-Larson
De Netherton
De Dorfman-Chanarin

Enfermedad de Gaucher Il y otras Casos espordadicos
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calcula que esta presente en 1 de cada 250,000 neona-
tos; de hecho es una dermatosis poco comun. Reportes
de casos aislados y escasas series de hasta 32 pacientes
han sido publicados, un poco mas de 290 casos se suman
a la literatura médica desde su descripcion original.#®

MANIFESTACIONES CLiNICAS

Por lo general, son productos prematuros y pequefos
para la edad gestacional. Al nacimiento, la piel de aspec-
to sano o rojizo-exudativa se cubre en su totalidad por
una extensa membrana escamosa brillante, dura, gruesa
y a tensién, apergaminada o plastificada que remeda al
celofan, disimulando las lineas cutaneas de la superficie
corporal. A la exploracion fisica de rutina son evidentes
los cambios dismorficos de los rasgos faciales, cursan-
do con eversion palpebral (ectropion), y labial (eclabio),
asi como obturacion de los orificios naturales por tapones
queratinosos y plegamiento posterior de los pabellones
auriculares. La limitacién de los movimientos ocasionado
por pseudocontracturas articulares en flexién y los dedos
en «salchicha» por relativa constriccion laminar sin llegar
a eventos discrémicos vasculares o isquemia distal son
otros datos de consideracion. Rara vez el reflejo de suc-
cion y la ventilacién respiratoria se comprometen por la
compresidn mecanica externa de la caja toracica y ab-
domen.

Desde el primer dia de vida aparecen rupturas lineares
a nivel de los grandes pliegues y zonas periarticulares y
orificiales producidas por la propia movilidad del recién
nacido. Una vez transcurrido el mes o prolongandose
mas alla de 120 dias se completa el desprendimiento
membranal como grandes y espesos colgajos laminares
desvitalizados que van dejando una piel subyacente nor-
mal o levemente eritematosa, con finos elementos esca-
mosos blanquecinos o de tinte marrén-amarillento secos
y aislados; ocasionalmente se observa una discreta xero-
sis difusa y queratodermia palmoplantar (Figuras 1y 2).5®

Tal y como senalan Van Gysel et al, durante el pe-
riodo perinatal no es posible identificar alguna manifesta-
cion sugerente que nos ayude a predecir el curso evolu-
tivo que adquirira la enfermedad. Varios meses o incluso
afos mas tarde se insinda gradualmente el tipo de ictiosis

Figura 1. Bebé colodion; piel apergaminada y descamativa.
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definitiva; alrededor del 50% de los casos desarrollara
una eritrodermia ictiosiforme no ampollosa y entre el 10 y
20%, una ictiosis laminar (Figura 3).°

Taieb et al afirman que el fenotipo colodién se asocia a
mutaciones de proteinas queratinocitarias o anomalias en
el metabolismo de lipidos intercorneocitarios heredado de
forma autosdmica recesiva; los pacientes que evolucio-

Figura 2. Ectropién y eclabio.

Figura 3. Ictiosis laminar.
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nan hacia una ictiosis laminar expresan mutaciones en el
gen de la transglutaminasa 1 localizado en el cromosoma
14, enzima encargada de favorecer el entrecruzamiento
molecular de polipéptidos que integran la cubierta higros-
copica en el interior de los corneocitos. Asi, en individuos
predispuestos durante la vida intrauterina el liquido am-
nidtico dificulta la diferenciacién y maduracion epidérmica
normal que al exponerse al medio exterior, seco y frio,
da lugar a la desecacioén diseminada y formacion de la
membrana colodion. %!

Los oportunos cuidados neonatales y el actual cono-
cimiento de las complicaciones potenciales que pueden
ocurrir en estos pacientes ha reducido significativamen-
te el indice de morbimortalidad. En la década de los 60
ascendia a mas del 50%, disminuyendo hasta en 11%
en una publicacion de 32 casos en 1986. La inmadurez
caracteristica del sistema inmunoldgico y tegumentario,
junto a la defectuosa funcion de barrera protectora de la
pelicula colodién en estos nifios, origina una considera-
ble pérdida transepidérmica de agua y electrdlitos hasta
100 veces mas de los valores esperados, inestabilidad
térmica por excesiva evaporacion y altos requerimientos
nutricionales. Las causas principales de muerte son las
piodermias, sepsis de inicio respiratorio o por abordajes
intervencionistas, hipotermia incontrolable y deshidrata-
cion hipernatrémica.''?

El diagndstico es clinico, el estudio histolégico en la
fase inicial resulta inespecifico, sin aportar informacion re-
levante respecto al curso proximo que adquirird el cuadro.
Se reporta hiperqueratosis ortoqueratdsica, con aposicion
compacta y masiva de ldaminas de células momificadas,
ademas de ausencia o normalidad del estrato granuloso.
Ocurren modificaciones microscopicas posteriores, orien-
tadoras y de ayuda singular al establecer el diagnéstico
clinico de la ictiosis por definir.'*

ICTIOSIS ARLEQUIN

Es el fenotipo cutaneo mas grave y mortal de las ictiosis
hereditarias; no mas de 100 casos han sido registrados
en la literatura médica; fue Hart quien describio el primer
caso en 1750. La introduccion de los retinoides orales
hace 25 afios como alternativa terapéutica modificé de
manera favorable la tasa de sobrevivencia.!®6

Hay reportes en gemelos y casos de consanguinidad;
aun se ignora la etiopatogénesis de la ictiosis arlequin.
Los estudios bioquimicos y ultraestructurales han demos-
trado patrones anormales de agregacion de queratinas,
defectos morfolégicos de tonofibrillas citoplasmaticas, y
persistencia anormal de desmosomas en el estrato dis-
juntum. Kam et al plantean la posibilidad de una alteracién
funcional del calcio como cofactor enzimatico del proceso
de diferenciacién epitelial con disminucién de la actividad
de fosfatasas. Recientemente, Akiyama et al han identifi-
cado mutaciones en la proteina transportadora de lipidos
en las capas superficiales de la epidermis, impidiendo la
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natural transferencia desde los queratinocitos inmersos
en vacuolas lipidicas hacia el espacio intercelular como
parte integral de la funciéon de barrera cutanea.'”-'°

Casi siempre prematura, una dura y gruesa armadura
0 coraza queratinosa de tonalidad amarillento-grisacea
cubre completamente la superficie corporal; esta atrave-
sada por grandes y profundas fisuraciones que adoptan
una configuracion geométrica en «diamante», permiten
visualizar un fondo eritematoso parduzco, brillante y hu-
medo. Se acompafa de ectropidn total con exposicién
y abultamiento de conjuntivas hiperémicas y oclusién
ocular; hay eclabio muy notorio con deformidad fija de la
boca, e hipoplasia nasal con aplanamiento del dorso, asi
como de pabellones auriculares. La constriccién motriz
por placas hiperqueratdsicas verrugoides provoca pseu-
dosindactilia y fendmenos isquémicos o necréticos digi-
tales (Figura 4).20

MANEJO

Inmediatamente, tras el diagnéstico clinico, el producto
debe ser trasladado a una Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales, colocarlo en una incubadora con humedad
elevada (90-100%), siempre vigilando el control térmico
ambiental. Aunque no se recomienda el empleo profilac-
tico de antibidticos sistémicos, es prudente efectuar toma
de exudados sospechosos para cultivo en caso de irri-
tabilidad, fiebre, leucocitosis, o elevacién de reactantes
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Figura 4. Ictiosis arlequin.

Cuadro Il. Manejo de las ictiosis graves.

Incubadora humedad 90-100%

Control temperatura ambiental

Medidas asépticas

Limitar abordajes intervencionistas

Emolientes blandos, estériles, no absorbibles

Vigilancia bacteriolégica e hidroelectrolitica

Valorar uso retinoides orales en bebé arlequin

Estabilizacién en Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales
Alta con manejo de mantenimiento
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de fase aguda o hemocultivos seriados para la temprana
identificacion de un proceso infeccioso incipiente. Como
agentes antisépticos se evitan derivados mercuriales o
yodados por su potencial absorcién percutanea y toxici-
dad resultante; la solucion de clorhexidina diluida y su ra-
pido enjuague es aconsejable. Los preparados emolien-
tes estériles como cold cream o vaselina aplicados 2 6 3
veces al dia, incluso bajo curas oclusivas, reduce la pér-
dida hidroelectrolitica a través de la epidermis fragil y de-
bilitada, ademas de promover el masivo desprendimiento
escamoso adherente. Beverley describié dos casos de
nifos colodidon que presentaron concentraciones séricas
de urea muy elevadas durante el tratamiento topico de
carbamida al 10% como agente queratolitico, normalizan-
dose después de la suspension del mismo.

La cuidadosa monitorizacién de las necesidades ca-
I6ricas e hidricas son valoradas con la ganancia de peso
corporal como el mejor indicador clinico del adecuado
aporte nutricional.

La ictiosis arlequin, siendo la variante fenotipica mas
grave, puede justificar el uso de retinoides orales con sus
conocidos efectos deletéreos. Si el nifio arlequin sobre-
vive las primeras semanas de vida, mejora su pronostico
vital aun cuando su prondstico sea ominoso.
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